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Les acrosyndromes vasculaires 
sclerodermiques ont 2 modes 
principaux de presentations: 
le phenomene de Raynaud 
et les ulcerations digitales. 

Un phenomene de Raynaud grave 
est retrouve chez la quasi-totalite 
des patients sclerodermiques. 

II s’agit le plus souvent du premier 
signe annonciateur de la maladie, 
et I’hypothese d’une evolution 
vers la sclerodermie doit etre 
evaluee chez tout patient 
porteur d’un phenomene 
de Raynaud apparemment isole. 
Les ulcerations digitales 
peuvent prendre plusieurs 
formes: ulcerations pulpaires 
punctiformes, lesions sous 
et periungueales, necroses 
digitales hyperalgiques, 
mais aussi ulcerations des zones 
d’extension des articulations 
digitales et calcifications ulcerees 
dont la pathogenie n’est pas 
strictement ischemique. 

Le traitement des acrosyndromes 
sclerodermiques repose sur 
I’eviction du froid et les inhibiteurs 
calciques, et dans les formes 
rebelles, il requiert I’hospitaiisation 
en centre specialise 
pour physiotherapie adaptee 
et perfusions de prostaglandines 
ou de dextrans. 


L es extremites des membres sont 
constamment touchees dans la 
sclerodermie diffuse, et la part 
vasculaire de cette atteinte y tient une 
place particuliere du fait des difficul- 
ty rencontrees par le clinicien. En effet, 
sa precocite entraine souvent des pro- 
blemes diagnostiques, et sa gravite rend 
delicate la prise en charge therapeu- 
tique. 

Les acrosyndromes vasculaires scle- 
rodermiques ont 2 modes principaux 
de presentation : le phenomene de Ray- 
naud et les ulcerations digitales. 

Phenomene de Raynaud 

Le phenomene de Raynaud se definit 
comme un acces d’ischemie des doigts 
et parfois des orteils, declenche par le 
froid, completement reversible en 
quelques minutes, et qui se traduit 
essentiellement par des changements 
de couleur typiquement tricolores : 
blanc (phase syncopale, fig. 1), puis 
bleu (phase asphyxique), et enfin rouge 
(hyperhemie reactionnelle). 1 Sauf rare 
exception concernant surtout les 
formes d’emblee extensives, il est pre- 
sent chez tous les patients atteints 
de sclerodermie diffuse, et represente 
souvent le symptome initial de la mala- 
die. La prevalence du phenomene de 
Raynaud dans la population generate 
est elevee, de 5 a 15 % selon le climat, 
et l’etiologie sclerodermique ne repre- 
sente qu’environ 3%. 2 
La gravite potentielle de la maladie et 
le fait que 1’ atteinte viscerate puisse 
evoluer de maniere infraclinique jus- 
tifient 1’ evaluation systematique de 
l’hypothese d’une evolution ulterieure 
vers la sclerodermie chez tout patient 
presentant un phenomene de Raynaud. 3 
La principale difficulte est constitute 
par le phenomene de Raynaud pri- 
maire, du fait de sa prevalence beau- 
coup plus elevee, de sa predominance 


feminine et de son caractere bilateral 
(tableau I). 1 Mais il reste necessaire 
d’eliminerune sclerodermie lorsqu’un 
autre facteur etiologique est retrouve 
(prise de b-bloquant, hypothyroidie, 
canal carpien, syndrome du marteau 
hypothenar), car leur coexistence avec 
une sclerodermie ou une connectivite 
fruste presclerodermique n’est pas 
exceptionnelle. 

La sclerodermie est d’autant plus 
redoutee si 1’ acrosyndrome est grave 
(existence d’une phase asphyxique, 
atteinte des 10 doigts, absence de 
remission estivale), 1 comme le montre 
le tableau II. Toutefois, ces differences 
semiologiques, significatives quand on 
compare les groupes de sujets, ne suf- 
fisent pas a etablir formellement le dia- 
gnostic differentiel a l’echelon indivi- 
duel : aucun critere clinique ne permet 
d’eliminer formellement 1’ evolution 
vers une sclerodermie devant un phe- 
nomene de Raynaud isole. 

Celle-ci sera, au contraire, confortee par 
l’existence d’une ulceration digitale 
(fig. 2) ou d’une sclerodactylie, mais 
aussi de petits signes cliniques qu’il faut 
s’attacher a rechercher soigneusement 
sous un bon eclairage : telangiectasies 
du visage et des mains, anomalies capil- 
laires periungueales parfois visibles a 
l’ceil nu, cicatrices pulpaires retractiles 
(v. Farticle de C. Lrances, page 1884). 
Cependant, dans un echantillon repre- 
sentatif de la population scleroder- 
mique, le delai median entre 1’ appari- 
tion du phenomene de Raynaud et celle 
du premier signe clinique autre est d’ en- 
viron 9 ans, tandis qu'il faudra en 
moyenne 5 annees supplementaires 
apres ce premier signe pour que soient 
valides les criteres de V American Rheu- 
matism Association (ARA )-American 
College of Rheumatology (ACR) pour 
la sclerodermie (registre Isere-Savoie, 
donnees non publiees). Pendant la 
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Phenomene de Raynaud presclerodermique : phase synco- 
pate (avec I’autorisation de lafaculte de medecine de Grenoble). 



H 

Ulcerations pulpaires sclerodermiques (avec V autorisation de la 
faculte de medecine de Grenoble). 



Tableau I 


Contexte clinique du phenomene de Raynaud 
Comparaison phenomene de Raynaud primaire-connectivite fruste prescle- 
rodermique-sclerodermie validant les criteres ARA-ACR. D’apres ref n° I 


Elements du contexte 

Raynaud primaire 
(n = 155) 

Connectivite fruste 
presclerodermique 
(n = 22) 

Sclerodermie 
systemique 
(n = 30) 

Sexe (% de femmes) 

80 

82 

66 

Age de debut moyen 

31* 

40 

45 

(ans) 




Anciennete moyenne 

9 

12 

15 

(ans) 




Antecedents familiaux 

34** 

14 

5 

de premier degre (%) 





* c 2 : p < 0,05 ; ** c 2 : p < 0,01. ARA : American Rheumatism Association ; ACR: American 
College of Rheumatology. 


periode de phenomene de Raynaud 
isole, ce sont la capillaroscopie (v. 
encadre) et l’existence d’anticorps 
anti-nucleaires a specificite evoca- 
trice, notamment anti -centromere, plus 
rarement anti-topo-isomerase I ou anti- 
nucleolaires, qui permettront de detec - 
ter les sujets a risque devolution scle- 
rodermique ; ces 2 tests diagnostiques 
sont done indispensables chez tout 
patient ayant un phenomene de Ray- 
naud. 24 

Ulcerations et necroses 

DIGITALES 

La sclerodermie est la cause la plus fre- 
quente d’ ulcerations digitales. 25 Celles- 
ci surviennent preferentiellement pen- 
dant la saison froide, bien qu’elles ne 


soient pas des consequences directes du 
phenomene de Raynaud. Elies peuvent 
prendre differents aspects cliniques. 
Le plus frequent correspond a F ulce- 
ration punctiforme de la pulpe digi- 
tale (fig. 2), qui s’accompagne de dou- 
leurs d’intensite variable, aggravees 
lors des gestes de prehension et entrai- 
nant une gene importante dans les acti- 
vites quotidiennes. Elies laissent sou- 
vent une petite cicatrice retractile 
definitive qui peut rester sensible pen- 
dant plusieurs mois. 

Ces cicatrices peuvent aussi apparaitre 
d’emblee, correspondant alors a des 
sequelles d'infarctus dermique infracli- 
nique. Elies ont une grande valeur dia- 
gnostique et doivent etre soigneusement 
recherchees sous un bon eclairage. 


Les zones de souffrance ischemique 
sous-ungueales se manifestent par des 
hemorragies filiformes, par une bande 
cyanique de la partie la plus distale du 
derme sous-ungueal volontiers sensible 
a la pression, ou par une onycholyse 
(fig. 3) ; elles peuvent entrainer la chute 
de l’ongle. 

On peut en rapprocher les necroses mil- 
limetriques du rebord periungueal sur- 
venant preferentiellement chez les 
sujets ayant de nombreuses hemorra- 
gies periungueales capillaroscopiques 
ou meme cliniques. 

Les necroses digitales sont heureuse- 
ment plus rares. Elles surviennent habi- 
tuellement apres une phase d’ischemie 
permanente hyperalgique d’ installation 
brutale et se compliquent souvent de 
pertes de substance. C’est pourquoi 
F apparition d’une zone de cyanose per- 
manente, froide et douloureuse au 
niveau de la derniere phalange justi- 
fie F hospitalisation pour traitement 
anti-ischemique intensif. Meme en cas 
de cicatrisation spontanee, elles entrai- 
nent un remodelage de la derniere pha- 
lange, qui apparait selon les cas effi- 
lee ou plus souvent raccourcie avec une 
resorption des houppes phalangiennes 
correspondant a une acro-osteolyse 
bien visible a la radiographie. 

Les ulcerations des zones d’extension 
des articulations digitales sont favori- 
sees par les contraintes mecaniques ; 
elles surviennent en cas de sclerose 
cutanee retractile dans les formes evo- 
luees de la maladie. Elles sont habi- 
tuellement moins douloureuses que les 
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Tableau 1 1 


Semiologie clinique du phenomene de Raynaud 
Comparaison phenomene de Raynaud primaire-connectivite fruste prescle- 
rodermique-sclerodermie validant les criteres ARA-ACR. D’apres ref n° I 


Description des attaques 
de Raynaud 

Raynaud 
primaire 
(n = 155) 

Connectivite fruste 
presclerodermique 
(n = 22) 

Sclerodermie 
systemique 
(n = 30) 

Phase asphyxique (%) 

28** 

59 

77 

Phase hyperhemique (%) 

65 

77 

46 

Frequence d’hiver (/sem) 

8,2** 

16,6 

18,1 

Frequence d’ete (/sem) 

0,7 

0,8 

2,1 

Duree moyenne (min) 

22 

24 

23 

Atteinte des 10 doigts (%) 

25** 

50 

77 

Atteinte des pieds (%) 

41 

36 

36 


* c 2 : p < 0,05 ; ** c 2 : p < 0,01. ARA: American Rheumatism Association. ACR: American 


lesions pulpaires, mais recidivent fre- 
quemment, et peuvent evoluer sur un 
mode chronique, parfois sur plusieurs 
annees. La reeducation fonctionnelle 
est indispensable a leur prise en charge. 
Des ulcerations peuvent aussi surve- 
nir en regard de calcifications cutanees 
(fig. 4). Contrairement aux formes pre- 
cedentes, elles ne temoignent pas d’un 
processus ischemique, mais survien- 
nent a l’occasion d’episodes inflam- 
matoires qui s’apparentent aux reac- 
tions a corps etrangers. L’ evacuation 
spontanee ou au bistouri de la substance 
crayeuse de la calcification permet, en 
regie generate, une cicatrisation rapide 
mais elle n’empeche pas les recidives 
qui sont frequentes. 

La survenue d’une ulceration digitate 
chez un patient sclerodermique connu 
necessite done une analyse semiolo- 
gique fine dont dependront des ele- 
ments importants de la prise en charge 
therapeutique. Dans ce cas, les inves- 
tigations complementaires se limitent 
le plus souvent a la radiographie des 
mains, a la recherche de calcifications 
et d’acro-osteolyse permettant d’ap- 
precier l’etendue et la chronicite des 
lesions, et aux mesures de la pression 
arterielle digitate a visee pronostique. 
Mais une ulceration pulpaire ou une 
gangrene digitate peuvent aussi etre 
inaugurates, survenant en meme temps 
que les premieres crises de Raynaud, 
justifiant alors capillaroscopie et inven- 
taire immunitaire au meme titre que 


la recherche des autres causes d’arte- 
riopathies digitales. 

Prise en charge 

THERAPEUTIQUE 

La protection contre le froid est un ele- 
ment majeur de la prise en charge des 
acrosyndromes sclerodermiques. 4 Evi- 
dente dans le phenomene de Raynaud, 
elle est encore plus importante en cas 
d’ ulceration ou le recours au manchon 
chauffant est tres utile. 

Contrairement aux formes primaires, le 
phenomene de Raynaud scleroder- 
mique justifie le plus souvent la prise 
d’un traitement medicamenteux par 



Hemorragies sous-ungueales et ony- 
cholyse sclerodermiques (avec Uautorisation de 
la faculte de medecine de Grenoble). 


inhibiteurs calciques, du fait de la gra- 
vite de 1’ acrosyndrome et parce qu’ils 
sont mieux toleres chez ce type de 
patients. 4 Leur effet sur la frequence 
et la gravite des crises a ete objective 
par plusieurs etudes controlees repon- 
dant aux criteres de recevabilite scien- 
tifique ; certaines d’entre elles ont aussi 
mis en evidence un interet dans la pre- 
vention et le traitement des ulcerations 
digitales. 6 Sur le plan reglementaire, 
seule la nifedipine simple a une AMM 
(autorisation de mise sur le marche) 
dans le traitement symptomatique du 
phenomene de Raynaud, avec une dose 
usuelle de 30 mg/j, alors que les formes 
retard et les molecules derivees sont 
mieux supportees par les patients. Le 
diltiazem a aussi ete prouve efficace sur 
le phenomene de Raynaud et respec- 
terait mieux le peristaltisme cesopha- 
gien (ce qui peut etre important en cas 
d’atteinte digestive), mais il necessite 
une surveillance de la conduction atrio- 
ventriculaire. Ces molecules ont mon- 
tre des effets teratogenes chez l’animal, 
et bien qu ’ il n’ y ait pas d’ observation en 
clinique humaine, la grossesse est 
deconseillee pendant le traitement, ce 
qui requiert les mesures d’information 
et de prevention adequates. 

Parmi les autres classes therapeutiques, 
les a-bloquants ont fait la preuve de 
leur efficacite dans le phenomene de 
Raynaud, mais la prazosine reste peu 
utilisee a cause de 1’ importance de ses 
effets secondaires. 7 Un essai thera- 
peutique unique avec le losartan a mon- 
tre un effet superieur a celui de la nife- 
dipine dans le phenomene de Raynaud 
sclerodermique, 8 mais l’utilisation des 
inhibiteurs de l’angiotensinell s’est 
revelee decevante en pratique. Les ana- 
logues oraux de la prostacycline per 
os (beraprost, cicaprost) ont donne des 
resultats mitiges ;‘ 4 10 les anti-endothe- 
lines et les anti-thromboxanes merite- 
raient d’etre testes. 

En cas d’ ulceration digitate, le traite- 
ment de premiere intention comporte 
done 1’ eviction du froid et les inhibi- 
teurs calciques, mais aussi des soins 
locaux adaptes et une reeducation des 
mains. Celle-ci previent F aggravation 
des retractions qui progressent fre- 
quemment a cette occasion et obtient 
meme souvent un assouplissement 
cutane limitant les contraintes meca- 
niques deleteres pour la circulation 
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nutritionnelle. Elle fait appel au travail 
actif et passif en extension, au drainage 
lymphatique manuel et, quand elles 
sont supportees, aux manoeuvres de 


mobilisation cutanee sur les plans pro- 
fonds. 

Les necroses digitales hyperalgiques 
et les formes rebelles d’ulcerations 


ischemiques peuvent necessiter une 
hospitalisation qui permettra d’ associer 
des perfusions d’iloprost a l’eviction du 
froid et a la reeducation. Le protocole 



Capillaroscopie dans la sclerodermie 



L a capillaroscopie peri-ungueale 
consiste en I’observation, in 
vivo et de maniere non trauma- 
tique, de la morphologie des 
boucles capillaires du derme papil- 
laire par microscopie optique ou 
videomicroscopie, apres applica- 
tion dune goutte d'huile sur I'epi- 
derme du repli cutane periungueal. 
Dans la sclerodermie elle montre 
des anomalies tres particulieresfi 
-les megacapillaires (ou capillaires 
geants) ont un diametre de plus 
de 50 1 8 9 2m de diametre 

(soit plus de 5 fois le calibre nor- 
mal); 

-ils vont de pair avec une dimi- 


nution heterogene de la densite 
capillaire et une disorganisation 
plus ou moins importante de I'ar- 
rangement des boucles; 

-les extravasations de globules 
rouges entrainent des depots 
brunatres qui migrent vers le 
rebord epidermique en vagues 
successives; ces microhemorra- 
gies ne sont pas specifiques, mais 
leur nombre est particulierement 
important dans la sclerodermie. 
L’ensemble forme un paysage capil- 
laroscopique tres caracteristique et 
facile a reconnaftre, qui est aussi 
retrouve dans les dermatomyosites 
et les connectivites frustes a evo- 


lution sclerodermique (syndromes 
de Sharp, syndromes CREST et 
phenomenes de Raynaud prescle- 
rodermiques). 

Certaines variantes morpholo- 
giques ont une valeur pronostique 
relative : dans les sclerodermies dif- 
fuses a evolution pejorative, la des- 
truction capillaire (rarefaction, 
disorganisation) prime sur la dila- 
tation, alors que les aspects relati- 
vement riguliers a migacapillaires 
nombreux sont plus volontiers 
retrouvis dans les formes limrties 
(fig. let 2); 

Du fait de sa sensibiliti et de la pri- 
cociti des anomalies observies, 


la capillaroscopie permet de depis- 
ter pricocement les phenomenes 
de Raynaud a risque devolution 
sclirodermique (tableau), ce qui 
justifie sa realisation cheztout sujet 
prisentant ce type d'acrosyn- 
drome. 
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4. Priollet P, Vayssairat M, Housset 
E. How to classify Raynaud pheno- 
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5. Spencer-Green G. Outcomes in pri- 
mary Raynaud phenomenon: a 
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to secondary diseases.Arch Intern 
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Tableau 

Valeur pronostique de la capillaroscopie periungueale 
devant un phenomene de Raynaud apparemment isole 

Sclerodermies incidentes (%) 

Nombre de sujets Duree de suivi 




(annees) 

Capillaroscopie 

normale 

Capillaroscopie 

sclerodermique 

Maricq et al . 3 

51 

2,8 

4,0 

57 

Priollet et al . 4 

73 

4,7 

1,9 

65 

Spencer-Green et al . 5 

639 

4,0 

7,0 

47 



o 

Sclerodermie limitee. Nombreux megacapillaires ; rarefaction 
capillaire moderee; organisation conservee. 
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□ 

Calcification scierodermique ulceree (avec l’ autorisation 
de la faculte de medecine de Grenoble). 


habituel comporte une serie de 5 per- 
fusions quotidiennes d’une duree de 6 h 
a la dose maximale toleree (de 0,5 a 
2 ng/kg/min), eventuellement repetee a 
plus d’un mois d’intervalle. L’efficacite 
de ce traitement a ete validee "■ 12 et fait 
l’objet d’une AMM specifique dans 
cette indication. Ce traitement est 
contre-indique en cas de risque hemor- 
ragique, d'insuffisance cardiaque ou 
coronaire instable et de grossesse. 

II est aussi possible de recourir aux pra- 
tiques suivantes, qui sont cependant 
moins bien evaluees. 

Les perfusions repetees de dextrans de 
bas poids moleculaires permettent une 
expansion volemique benefique a la 
microcirculation nutritionnelle ; elles 
necessitent une surveillance cardiaque 
et renale attentive. 

Les traitements fibrinolytiques intravei- 
neux (urokinase, activateur tissulaire 
plasminogene recombine) a faibles doses 
semblent donner des resultats encoura- 
geants, 13 mais le risque hemorragique 
qui leur est associe incite a attendre une 
evaluation plus large avant de les recom- 
mander dans cette indication. 

Les cures thermales peuvent apporter 
un benefice par certaines techniques 
thermales vasodilatatrices (bains carbo- 
gazeux aqueux ou secs, etuves ther- 
males) et de reeducation. 14 
La compression intermittente est bien 
supportee et semble donner des resul- 
tats interessants. 15 

Les sympathectomies periarterielles 
digitales sont plus interessantes que les 
sympathectomies thoraciques a ciel 
ouvert ou endoscopiques chez ce type 


Conclusion 

La semiologie vasculaire 
de la main est d’une 
grande richesse et merite 
d’etre parfaitement ana- 
lysee et suivie chez les 
patients atteints de scle- 
rodermie. Dans les formes 
de debut de la maladie, la 
detection du phenomene 
de Raynaud presclero- 
dermique a grandement 
beneficie de la capillaro- 
scopie periungueale et des 
progres dans la caracteri- 
sation des anticorps anti- 
nucleaires. Au stade des 
complications trophiques, il s’agit 
d’une maladie invalidante, dont la 
prise en charge doit etre realisee par 
une equipe entrainee : traitements vas- 
culaires medicamenteux et physiques 
se completent ; les gestes chirurgicaux 
doivent etre limites et pratiques a bon 
escient ; les aspects psychologiques et 
le traitement de la douleur ischemique 
revetent aussi une grande importance. 
Cette prise en charge multidisci- 
plinaire justifie la mise sur pied de 
centres de reference specialises dans 
cette maladie. 


Summary 

Vascular acrosyndromes 
in systemic sclerosis 

Patrick H. Carpentier 

In patients with systemic sclerosis, two main 
subsets of vascular acrosyndromes can be 
found: Raynaud’s phenomenon and digital 
ulcerations. A severe Raynaud’s phenome- 
non is found in almost every patient with sys- 
temic sclerosis. Most often, it is the first 
sign announcing the emergence of the disease 
and the hypothesis of subclinical scleroderma 
should be evaluated in every patient with 
apparently isolated Raynaud’s phenomenon. 
Digital ulcerations can show several clini- 
cal aspects: ischemic micro-ulcerations and 
pitting scars of the finger tips, nailbed and 
nailfold lesions and digital necrosis, but also 
chronic ulcerations of the dorsal skin surface 
of the finger joints and ulcerated dennal cal- 
cifications, the origin of which is not only 
ischemic. First line treatment of such acro- 
syndromes is based upon cold avoidance and 
calcium-blocking agents. In the most severe 
cases, hospitalization in specialized centers 
is required, where customized physiotherapy 
and perfusions of prostaglandins or dextrans 
will be performed. 
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